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A z antifoszfolipid-szindróma autoimmun meg-betegedés; a szérumban jelen lévô foszfo-lipid-ellenes antitestekkel, illetve a szindróma
legalább egy klinikai manifesztációjával, legtöbbször
valamilyen artériás vagy vénás thrombosissal, vagy an-
nak következményeivel jellemezhetô1–6. Ugyanezen kli-
nikai állapotot antifoszfolipid kofaktor szindrómaként is
szokás emlegetni, mivel az antitestek célpontjai több-
nyire foszfolipidekhez kötôdô kofaktor proteinek, to-
vábbá – a tünetegyüttesre jellemzô klinikai mechaniz-
musok felderítôje és elsô leírója iránti tiszteletadás-
ként – Hughes-szindrómaként is számon tartják7, 8.
Amennyiben a szindróma önmagában jelentkezik,
primer antifoszfolipid-szindrómáról beszélhetünk9, 10;
ha a tünetegyüttes valamilyen kötôszöveti betegség-
hez társulva jön létre, akkor szekunder antifoszfolipid-
szindrómával állunk szemben11.
Az antifoszfolipid antitestek az autoantitestek igen
heterogén csoportját alkotják. Ezeknek az autoanti-
testeknek célpontjai lehetnek:
– negatív töltésû foszfolipidek, 
– plazmaprotein-foszfolipid komplexek, illetve 
– csupán a plazmaproteinek12. 
Meg kell jegyezni, hogy ezeknek az antitesteknek
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Antiphospholipid syndrome – focused on
the childhood form
Antiphospholipid syndrome is an autoimmune
disorder characterized by recurrent thromboembolic
events with concurrent presence of antiphospholipid
antibodies in the sera.
The morbidity and mortality of the syndrome is de-
fined by the clinical manifestations: deep vein throm-
bosis, cerebrovascular events, myocardial infarct,
pulmonary embolism, recurrent pregnancy losses
and prematurity. The authors reviewed the patho-
genesis, the clinical course and the treatment of the
antiphospholipid syndrome focused on the childhood
form.
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antiphospholipid syndrome,
antiphospholipid antibody
Az antifoszfolipid-szindrómára ismétlôdô thrombo-
emboliás események, illetve a szérumban foszfo-
lipidekkel reagáló autoantitestek jelenléte jellemzô.
A kórkép mortalitását és morbiditását a klinikai ma-
nifesztáció határozza meg. A leggyakrabban kiala-
kuló szindrómák: mélyvénás thrombosis, cerebro-
vascularis események, myocardialis infarktus, pul-
monalis embolia, artériás thrombosisok a végtagok-
ban, ismétlôdô spontán vetélések, illetve koraszülé-
sek. A közlemény az antifoszfolipid-szindróma pato-
genezisét, klinikai jellemzôit, a terápiás lehetôsége-
ket tekinti át, különös tekintettel a gyermekkori kór-
formára.
antifoszfolipid szindróma,
antifoszfolipid antitest
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egy része nem feltétlenül patogén. Számtalan szituá-
cióban jelen lehetnek a szérumban:
– infekciók során, 
– gyulladásos kórképekben,
– daganatos megbetegedésekben, 
– gyógyszerek, illetve egyéb drogok használata
esetén.
Megjegyzendô, hogy mindemellett thromboticus
eseményektôl mentes egészséges egyének 3-4%-
ában is kimutathatók13.
Antifoszfolipid antitestek jelenléte azonban min-
denekelôtt autoimmun betegségekre jellemzô. Ezek
közül a legjelentôsebb az SLE, de egyéb szisztémás
autoimmun kórképekben – Sjögren-szindróma, szisz-
témás sclerosis, rheumatoid arthritis, kevert kötô-
szöveti betegség – is számolni kell megjelenésükkel.
Antigének és antitestek 
Az antifoszfolipid antitestek a kimutatásukra használt
módszerek szerint két fô csoportra oszthatók: az
antikardiolipin antitestekre és a lupus anticoagu-
lansra. Az antikardiolipin antitesteket rutinszerûen
ELISA-technikával mutatjuk ki, a kitekben antigén-
ként a negatív töltésû kardiolipin szerepel. Ezzel a
módszerrel azonban az antitestek heterogén csoport-
ja detektálható. A reakció legtöbbször a szérumban
jelen lévô antifoszfolipid-kötô fehérjék, úgynevezett
kofaktorok ellen irányul, csak igen ritka esetekben
vesz részt a reakcióban maga a foszfolipid14–18. A leg-
gyakoribb ilyen kofaktor protein a β2-glikoprotein I, ez
a negatív töltésû foszfolipidekhez ellenkezô elôjelû
töltése következtében kapcsolódik. A fehérje 326
aminosavból épül fel, öt ismétlôdô SCR (short con-
sensus repeat) szekvenciából áll19, 20. A protein struk-
túrájából adódik, hogy a foszfolipid a kötést – ket-
tôslánccal – az ötödik SCR-domén kationos töltésé-
nek köszönhetôen képes létrehozni20. Az antitestek a
proteint valószínûleg az I és II domén területén isme-
rik fel és kötik meg19. A β2-glikoprotein I fiziológiás
szerepe mind ez idáig ismeretlen, néhányan in vivo
antikoaguláns szerepet tulajdonítanak neki; mindezt
azzal a képességével magyarázzák, hogy kötôdni tud
a negatív töltésû foszfolipidekhez, ezzel megakadá-
lyozza az intrinsic koagulációs út kontakt aktivációs
lépését21–25. Veleszületett β2-glikoprotein I-deficiens
egyéneken nem találtak thrombosis fokozott rizikójá-
ra utaló jeleket26, 27. A β2-glikoprotein I az autoimmun
antifoszfolipid antitestek egyik fô célpontja. Egyéb
proteinek is szerepelhetnek kofaktorként az antifosz-
folipid antitestek kötôdésekor: a protrombin, a prote-
in C, a protein S és az annexin V5. A foszfolipid
kofaktorokat célba vevô antitestek mellett találkozha-
tunk közvetlenül a negatív töltésû foszfolipidek ellen
irányuló „valódi” antifoszfolipid antitestekkel is. Ezek
különbözô fertôzéses megbetegedésekben szenvedô
betegeken fordulnak elô: szifiliszben28, 29, AIDS-ben30,
mononucleosis infectiosában31, 32, továbbá bizonyos
gyógyszer-expozíciók következtében33. Általános né-
zet, hogy ezeknek az antitesteknek általában nincsen
semmilyen klinikai következménye, bár már írtak le
antifoszfolipid-szindrómát thrombosissal, varicellafer-
tôzés következtében34, 35. Fontos tény, hogy a rutin
antikardiolipin-teszt nem tud különbséget tenni e két
csoportba tartozó antitestek között.
Az antifoszfolipid antitestek másik típusa a lupus
anticoagulans2, 3. A lupus anticoagulans identifikációjá-
ra nemzetközileg is elismert kritériumok vannak: 
1. Legalább egy foszfolipidfüggô koagulációs teszt
(például dilute Russel Viper Venome Time) megnyú-
lása, amely
2. normálplazma hozzáadásával sem korrigálható, 
3. ugyanakkor in vitro foszfolipid hozzáadásával a
normális koaguláció kiváltható36. 
A lupus anticoagulansért felelôs autoantitestek az
esetek többségében protrombin vagy β2-glikoprotein I
ellen irányulnak, vagyis a lupus anticoagulans cso-
port sem homogén37, 38. Fontos tudatosítani azt a
tényt, hogy az aCL (antikardiolipin antitest) és a lupus
anticoagulans antitestcsoportok között átfedés áll
fenn. Ennek az az oka, hogy amíg az aCL-teszt anti-
gén-antitest reakción alapuló immunoesszé, addig a
lupus anticoagulans vizsgálat funkcionális véralvadá-
si teszt. Elképzelhetô, hogy egy β2-glikoprotein I elle-
ni antitest egyrészt kimutatható az aCL-teszttel, de
ugyanakkor lupus anticoagulans aktivitással is ren-
delkezik. Más esetekben viszont lehet, hogy míg egy
β2-glikoprotein I elleni antitest reagál az aCL-teszt-
ben, addig egy protrombin elleni antitestet mutatunk
ki a lupus anticoagulans vizsgálattal. Egy betegen te-
hát többféle antitest jelenléte is észlelhetô, ezeknek
nemcsak antigénspecificitása, de funkcionális tulaj-
donságai is eltérôek lehetnek; ezért antifoszfolipid-
szindróma gyanúja esetén nem elegendô csak az
egyik vagy másik kimutatási módot alkalmazni, min-
dig teljes körû laboratóriumi kivizsgálást kell végezni. 
Klasszifikációs kritériumok
A definitív antifoszfolipid-szindróma diagnózisának
feltételeit 1998-ban foglalták össze. Így lehetôvé vált,
hogy az egységes klasszifikációs kritériumok birtoká-
ban összevethetôvé válhassanak a kutatási ered-
mények39. Hogy az úgynevezett Sapporo-kritériumok
teljesüljenek, a betegek anamnézisében valamilyen
thromboticus eseménynek vagy spontán vetélésnek
kell jelen lennie, továbbá igazolni kell antifoszfolipid
antitestek jelenlétét a szérumban antikardiolipin anti-
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testek kimutatásával, vagy pozitív lupus anticoagu-
lans teszttel (1. táblázat). Az antitestek közepes vagy
magas titerben kell, hogy jelen legyenek, legalább két
alkalommal kell kimutatni ezeket, a két próba között
legalább hat hét különbséggel; ezzel különíthetô el a
tartós autoimmun antitestek jelenléte a csupán átme-
neti – infekció vagy gyógyszerhatás által okozott – an-
titest-felszaporodástól. E klasszifikációs kritériumok
szenzitivitása 71%, specificitása 98%40. Ez mutatja,
hogy a kritériumok által kiemelt csoportban a szindró-
ma tényleges elôfordulása igen magas százalékot
képvisel. Vannak azonban betegek, akik antifoszfo-
lipid-szindrómában szenvednek, ám ennek ellenére
náluk – a szokatlan klinikai kép következtében – nem
teljesülnek a Sapporo-kritériumok. Ilyen klinikai ma-
nifesztációk: 
– livedo reticularis,
– a szívbillentyû megbetegedései, 
– tranziens cerebralis ischaemia, 
– migrén, 
– epilepszia, 
– aszeptikus csontnekrózis, 
– haemolyticus anaemia és thrombocytopenia. 
Bármely, akár szokatlan lokalizációjú artériás és vé-
nás (például arteria vagy vena centralis retinae)
thromboticus esemény vagy ismeretlen eredetû veté-
lés hátterében antifoszfolipid-szindrómát is kell keres-
ni. Ismeretlen eredetû thrombocytopenia és haemoly-
ticus anaemia esetén is vizsgálandó a beteg immun-
szerológiai statusa antifoszfolipid antitest irányában.
Patogenezis
A szindrómában szenvedô betegeknél a thrombo-
sishoz vagy magzatelhaláshoz vezetô teljes mechaniz-
mus egyelôre ismeretlen. Az azonban tény, hogy az
antitestek közvetlen ok-okozati összefüggésben áll-
nak a tünetek kialakulásával. Erre indirekt bizonyíték-
ként szolgál az a tény, hogy a magas antitestszint na-
gyobb rizikót jelent, illetve válságos szituációkban te-
rápiás hatású az antitestek eltávolítása plazmaferé-
zissel vagy gátlásuk intravénás immunglobulinnal. Di-
rekt bizonyítékot azok az állatmodellek szolgáltatnak,
ahol antifoszfolipid antitestek passzív átvitelével, vagy
β2-glikoproteinnel való aktív immunizációval kiváltha-
tók a szindróma  tünetei41–44.
Lehetséges patomechanizmusok 
Az antifoszfolipid antitestek beavatkoznak a normális
koagulációs kaszkádba és úgynevezett prokoagulá-
ciós állapotot hoznak létre45. Mindezt az aktivált pro-
tein C és az antitrombin III út gátlásával, a fibrinolízis
gátlásával, továbbá a szöveti faktor aktivitásának ser-
kentésével hozzák létre. Mint azt már említettük, a β2-
glikoprotein I feltehetôleg in vivo antikoagulánsként
mûködik. Miután az antitestek hozzákötôdnek, már
nem képes e szerepe ellátására46. A koaguláció regu-
lálásában egyéb fehérjék is igen fontos szerepet ját-
szanak. A protein C, a protein S és az annexin V szin-
1. táblázat. Az antifoszfolipid-szindróma diagnosztikus kritériumrendszere39
Kritériumok Módszerek
Klinikai tünetek
Thrombosis Egy vagy több képalkotó vizsgálattal igazolt vénás, artériás, illetve kisereket 
érintô thrombosis.
Terhespatológia – Egy vagy több ismeretlen eredetû intrauterin elhalás 10 hétnél idôsebb 
gesztációs korban.
– Egy vagy több, a 34. hét elôtt bekövetkezett koraszülés praeeclampsia, eclampsia, 
illetve placentaris elégtelenség következtében.
– Három vagy több ismeretlen eredetû spontán vetélés.
Laboratóriumi tünetek
aCL autoantitest-pozitivitás Felnôttek esetében β2GPI-dependens ELISA módszer segítségével kell 
két vagy több alkalommal kvantitatívan meghatározni, gyermekkori APS esetén az egyes autoantitest
(az egyes vizsgálatok emelkedett titerének specificitása, illetve szenzitivitása még pontosan nem ismert.
között minimum hat
hétnek kell eltelnie)
Lupus anticoagulans- A foszfolipid-dependens alvadási paraméterek (aPTT, KCT, DRVVT) emelkedése 
pozitivitás két vagy több jelzi.
alkalommal, az egyes
vizsgálatok között
minimum hat hétnek
kell eltelnie.
Az APS diagnózisához minimum egy klinikai és minimum egy laboratóriumi kritériumtünetnek kell teljesülnie.
APS: antifoszfolipid-szindróma, aPPTT: aktivált parciális tromboplasztinidõ, DRVVT: dilute Russel Viper venom test, KCT: kaolin clotting time
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tén az antifoszfolipid antitestek célpontjaként szere-
pelhetnek, és ugyanúgy – gátlás alá kerülve – elveszít-
hetik eredeti funkciójukat45. További bizonyítékok is-
mertek arra, hogy az antifoszfolipid antitestek közvet-
lenül gátolják az annexin V kötôdését a prokoaguláns
felülethez47, 48. 
Számos tanulmány említi az interakciót, amely a
β2-glikoprotein I-gyel reagáló antitest és az endo-
thelsejt között in vitro játszódik le. A β2-glikoprotein I
kötôdését az endothelsejthez felületének negatív töl-
tése idézi elô, ezért az aktiváció, illetve az apoptózis
miatt a sejtfelszínen megjelenô negatív töltésû
foszfatidilszerin felelôs. Emellett, egyes adatok szerint
az annexin II a β2-glikoprotein I receptoraként szere-
pel az endothelsejt felszínén49, 50. Az antifoszfolipid
antitestek a β2-glikoprotein I segítségével az en-
dothelsejtek felszínéhez kötôdnek és – feltehetôleg
Fc-receptorokon keresztül – az endothelsejtek aktivá-
cióját okozzák. Ennek következtében a sejtfelületi ad-
héziós molekulák és a szöveti faktor fokozott exp-
ressziója jön létre51, 52, miáltal az aktivált endothelsejt
prokoaguláns felszínként szerepel. Mindez igen pon-
tos magyarázat a szindróma patogenezisére53. Bizo-
nyítékok állnak rendelkezésre arról is, hogy az anti-
foszfolipid antitestek a thrombocyták aktivációját és
aggregációját is elôsegítik45.
Valószínûleg egyéb (például lokális) faktorok is sze-
repet játszanak annak meghatározásában, hogy az
egyes betegeknél milyen klinikai manifesztációk ala-
kulnak ki. Ezek a faktorok egyelôre kutatás tárgyát
képezik. Gyanúba fogták már az endothel traumáját,
mint egy nem immun prokoaguláns mechanizmust,
továbbá az infekció által okozott fokozott citokin-
produkció okozta endothelsejt-aktivációt is54.
Klinikai megjelenési formák
Számos klinikai szindrómában megfigyelték az
antifoszfolipid autoantitestek jelenlétét. Sok esetben
bizonytalan az antitestek patogenetikai szerepe. Ezt
figyelembe véve a továbbiakban ismertetjük az eddig
leírt leggyakoribb asszociációkat.
Thromboticus események
Az antifoszfolipid-szindróma leggyakoribb klinikai
megjelenési formája a thrombosis, ez gyakorlatilag
bármely szerv ereiben létrejöhet (2. táblázat). Az
antifoszfolipid-szindrómás betegek 59%-ánál radioló-
giailag kimutatható elzáródás található a vénás rend-
szerben, 28%-uknak thrombosisa van az artériás há-
lózatban, 13%-ban mindkét rendszerben találhatunk
elváltozásokat55, 56. Az antikardiolipin antitest inkább
artériás, a lupus anticoagulans jelenléte inkább vénás
2. táblázat. Az antifoszfolipid-szindróma klinikai és laboratóriumi tünetei 1000 primer és szekunder antifoszfolipid-szind-
rómában szenvedô beteg esetében55
Klinikai tünet Százalék Laboratóriumi tünet Százalék 
Mélyvénás thrombosis 31,7 aCL aat, 87,9, 
Thrombocytopenia 21,9 IgG és IgM, 32,1, 
Livedo reticularis 20,4 csak IgG, 43,6, 
Stroke 13,1 csak IgM 12,2
Superficialis thrombophlebitis 9,1 LAC 53,6
Embolia pulmonum 9,0 önmagában 12,1
Spontán vetélés 8,3 aCL autoantitesttel 41,5
TIA 7,0 ANA aat 59,7
Haemolyticus anaemia 6,6 aDNA aat 29,2
Artériás thrombosis a lábakban 4,3 aSSA aat 14,0
Ulcus cutis 3,9 aSSB aat 5,7
Epilepszia 3,4 aRNP aat 5,9
Vénás thrombosis a karokban 3,4 aSm aat 5,5
Myocardialis infarktus 2,8 RF 7,8
Artériás thrombosis a karokban 2,7 Cryoglobulinok 3,6
GIT (oesophagus, jejunum, ileum)
ischaemiás infarktusa 1,5
aat: autoantitest, aCL: antikardiolipin antitest, aDNA: DNS elleni antitest, ANA: antinuclearis antitest, aRNP: anti-ribonucleoprotein
antitest, aSm: Sm nuclearis antigén elleni antitest, aSSA: anti-SSA antinuclearis antitest, aSSB: anti-SSB antinuclearis antitest, GIT:
gastrointestinalis tumor, LAC: lupus anticoagulans, RF: reumafaktor, TIA: tranziens ischaemiás faktor
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thrombosisra hajlamosít57. A szindrómában szenve-
dôk vénás thrombosisa 55%-ban az alsó végtagban
jön létre, ezen esetek fele tüdôemboliával is szö-
vôdik58, 59. Az artériás thrombosis az esetek 50%-ában
az agyban keletkezve hozza létre következményeit,
tranziens ischaemiás attakot, stroke-ot, epilepsziát.
Az artériás thrombosisok 25%-ban coronariaelzáró-
dást okoznak, a fennmaradó 25%-ban pedig a szem,
a vese vagy a perifériás artériák záródnak el58, 59. Ér-
elzáródás embolisatióból is származhat, ez a mitralis
vagy az aortabillentyûn keletkezô vegetációból ered
és a szindrómában szenvedôk 4%-ánál találkozha-
tunk vele59. A betegek közel kétharmadánál szembe-
sülünk echokardiográfiával igazolható elváltozások-
kal, ezek azonban csak igen ritkán okoznak klinikai
eltéréseket59.
Autoimmun megbetegedések
Az SLE az az autoimmun megbetegedés, ahol a leg-
inkább számíthatunk az antifoszfolipid antitestek je-
lenlétére. A klinikai manifesztációk egész sorát írták
már le antitestpozitív SLE-s betegeken: artériás és vé-
nás thrombosisokat, különbözô neurológiai eltérése-
ket, cytopeniákat. Pozitív lupus anticoagulans esetén
gyakrabban számíthatunk thrombosisok megjelené-
sére60.
Felnôttkorban a szindróma egyéb autoimmun
megbetegedések mellé is társulhat, úgymint immun
thrombocytopeniák, myasthenia gravis61, Basedow–
Graves-kór62, autoimmun haemolyticus anaemiák,
Evans-szindróma63, progresszív szisztémás sclerosis64;
óriássejtes arteritisben65, Takayasu-arteritisben és po-
lyarteritis nodosában szintén emelkedett antifoszfo-
lipid-antitesttiterrel találkozhatunk.
Thrombocytopenia
A thrombocytopenia legtöbbször csupán mérsékelt,
csak ritkán okoz közvetlenül szövôdményeket, megta-
lálható azonban a szindrómában szenvedôk 20–40%-
ánál66. Az immunmediált thrombocytopeniák közel
70%-ában megtalálhatóak az antifoszfolipid antites-
tek is a thrombocytaellenes antitestek mellett67.
Antifoszfolipid katasztrófa szindróma
Az antifoszfolipid-szindrómában megbetegedettek ál-
talában egyidejûleg csupán egyetlen artériás vagy vé-
nás thromboticus eseménytôl szenvednek. A betegek
egy kis százalékánál azonban sokszervi elégtelenség-
gel találkozunk halmozott thrombosisok következté-
ben (catastrophic antiphospholipid syndrome, CAPS).
Ezek az esetek általában rapidan alakulnak ki és fa-
tális végeredménnyel járnak. Erre utal a „kataszt-
rofális” elnevezés is. Az antifoszfolipid katasztrófa
szindrómát elôször 1992-ben definiálták mint az anti-
foszfolipid-szindróma életet közvetlenül veszélyeztetô
variánsát68. Elsô leírója után ismert az Asherson-
szindróma elnevezés is. Bár nem ismert, hogy az
egyes betegeknél mi váltja ki a multiplex throm-
bosisokat, az antifoszfolipid katasztrófa szindróma
esetében viszonylag gyakran azonosítható egy olyan
trigger (például infekció vagy tumor), amely kapcso-
latban állhat a véralvadási rendszer egyensúlyának
felborulásával. 
Idegrendszeri betegségek
Antifoszfolipid antitestek számtalan neurológiai elvál-
tozással hozhatók összefüggésbe, úgymint a demen-
tia és egyéb kognitív diszfunkciók, migrén, chorea,
myelitis és különbözô pszichiátriai kórképek.
Epilepsziás betegek szérumában ugyancsak talál-
hatunk antifoszfolipid antitesteket. Antikardiolipin an-
titestek 20-30%-ban vannak jelen epilepsziás bete-
gekben, akiknél nem találkozhatunk az antifoszfoli-
pid-szindróma, illetve egyéb kötôszöveti megbetege-
dés klinikai jeleivel69, 70. A kevés és egymásnak nem-
egyszer ellentétes eredményekre jutó vizsgálatok
alapján bizonytalan az antitestek patogenetikai szere-
pe epilepsziabetegségben71, 72. Tovább színezi a ké-
pet, hogy epilepsziás rohamok is lehetnek az SLE el-
sô jelei, továbbá SLE kialakulhat antiepileptikus
gyógyszerek szedésének hosszú távú következménye-
ként is73.
Gyermekkori manifesztáció
A szindróma legtöbb klinikai manifesztációja már
gyermekkorban megjelenhet. Ezekrôl azonban idáig
csupán esetbemutatások, illetve kis esetszámú vizsgá-
latok tudósítottak. Multicentrikus vizsgálatok a gyer-
mekkori antifoszfolipid-szindrómáról még hiányoznak
az irodalomból.
Amennyiben az antifoszfolipid-szindróma jelen van a
terhesség során, anyai és fetalis komplikációkkal szá-
molhatunk: az elsô és a második trimeszterben a mag-
zat elvesztése, praeeclampsia, intrauterin növekedési
elmaradás és koraszülés. Bizonyos szövôdmények elke-
rülésére elengedhetetlen a szindrómában szenvedô
terhesek szoros monitorozása és megfelelô kezelése,
hiszen megfelelô terápia mellett többnyire elkerülhetô
az intrauterin retardáció, illetve a koraszülés74. Bizonyí-
tott tény, hogy a terhes nôk placentája átjárható az
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antikardiolipin antitestek számára, és az antifoszfoli-
pid-szindrómában szenvedô anyák magzatának köl-
dökzsinórjából sikerült is kimutatni ezeket az anti-
testeket75, 76. A szindrómában szenvedô anyák gyerme-
keinek születésüktôl kezdett három hónapos követése
során megfigyelték, hogy az újszülöttek szérumában az
antikardiolipin antitestek titere erôteljesen csökkent,
hat hónap elteltével már nem is detektáltak ilyen anti-
testeket75. Az újszülöttek vérében jelenlévô antifosz-
folipid antitestek általában nem alakítják ki a szindró-
mára jellemzô klinikai képet, csupán a koraszülés és
annak neurológiai, pulmonalis, szemészeti szövôdmé-
nyei sújthatják ôket75, 77–79. Azonban esetbemutatások
számtalan izolált újszülöttkori antifoszfolipid-szindró-
más esetrôl számolnak be, ahol az anyák néha szintén
a szindrómában szenvedtek. Leírtak már cerebralis
ischaemiát artériás thrombus miatt80, 81, masszív mel-
lékvesevérzést82, aortathrombosist83, 84, vesevéna-
thrombosist85, mesenterialis thrombosist86, továbbá ka-
tasztrofális antifoszfolipid-szindrómát multiplex throm-
boticus eseményekkel87. Ezek az esetek mutatják, hogy
a szindrómával már újszülöttkorban is számolni kell,
számuk azonban igen csekély. 
A felnôtt populációhoz hasonlóan gyermekeknél is
találkozunk antifoszfolipid antitestekkel a szérumban
autoimmun megbetegedésekben, bizonyos infekciók
során, illetve kis számban egészségeseknél is. A gyer-
mekkori antifoszfolipid-szindróma patogenezisének
pontos mechanizmusa még nem ismert, valószínû
azonban, hogy hasonló a felnôttkori formához88. Kü-
lönbség észlelhetô azonban a specifikus klinikai meg-
jelenési formák frekvenciájában, mivel a gyermekek-
nél hiányoznak bizonyos, a thrombosisra prediszpo-
náló tényezôk: atherosclerosis, dohányzás, orális
kontraceptívumok szedése. Bizonyosnak látszik, hogy
a fejlôdésben lévô immunrendszer az antigénekre
más, alternatív immunválasszal reagálhat, ennek
eredményeképpen specifikus antifoszfolipidantitest-
produkció jöhet létre88. Az egészséges gyermekek
szérumában jelen lévô antifoszfolipid antitesteket leg-
többször egy korábban zajlott fertôzés vagy vakci-
náció következményének tartják89, 90. 
Ez idáig ismeretlen a primer antifoszfolipid-szind-
róma aktuális prevalenciája a gyermekpopulációban,
bár a felnôttkorihoz képest mindenképpen kisebbnek
látszik55. A szindróma leggyakrabban tapasztalt szö-
vôdménye az alsó végtagi mélyvénás thrombosis, a
tüdôembolia és a központi idegrendszer thromboticus
eseményei91, 92. A thrombosisok incidenciája szignifi-
kánsan kisebb gyermekeknél, mint felnôttkorban, a
thrombosisoknak viszont sokkal nagyobb hányada
hozható kapcsolatba antifoszfolipid antitestek jelen-
létével93. Sajnos a szindróma klasszifikációs kritériu-
mai nem illeszthetôek teljesen a gyermekkorra, mivel
a diagnózishoz szükséges thrombosisok gyermekkor-
ban ritkábbak, a terhességi szövôdményekkel pedig
nem is lehet számolni. Számos adat utal arra, hogy a
gyermekkori antifoszfolipid-szindróma szoros össze-
függésben áll a kórkép egyéb, a diagnosztikus kritéri-
umok között nem szereplô klinikai manifesztációival:
a migrénnel, az epilepsziával, a choreával, a throm-
bocytopeniával és a haemolyticus anaemiával88.
Társulás más autoimmun
megbetegedésekkel 
A felnôttekkel ellentétben a gyermekkorban jelentke-
zô antifoszfolipid-szindróma sokkal gyakoribb SLE-vel
vagy egyéb lupusszerû megbetegedésekkel társultan,
mint önálló primer formában. Fontos azt is tudni,
hogy egyes gyermekeknél a szindróma elôször primer
formában mutatkozik, a késôbbiekben ebbôl alakul ki
az SLE94.
Több tanulmány is említést tesz az antifoszfolipid
antitestek jelenlétérôl idiopathiás juvenilis arthritis-
ben. A juvenilis idiopathiás arthritisben szenvedô
gyermekek mintegy 30%-ánál mutattak ki kardiolipin-
ellenes antitesteket, bár nem találtak konkrét össze-
függést az antitestek jelenléte és a betegség lefolyása
között95. Csupán két szerzô számolt be idáig throm-
bosisról juvenilis idiopathiás arthritisben megbetege-
detteknél96, 97. Ezek szerint juvenilis idiopathiás arthri-
tis esetén, bár az antitestek igen nagy százalékban
jelen vannak, még sem kell számítani thrombosis
megjelenésére. Mivel SLE-ben a kardiolipin-ellenes
antitestek közvetlen összefüggésbe hozhatóak a
thrombosisok kialakulásával, juvenilis idiopathiás
arthritisben az antitestek más patogenikus potenciál-
ja feltételezhetô88. Érdekes megfigyelés, hogy juve-
nilis idiopathiás arthritisben szenvedô betegek köré-
ben a β2-GPI és a lupus anticoagulans frekvenciája
sokkal alacsonyabbnak, 11% körülinek mutatkozik98.
Társulás idegrendszeri betegségekkel 
A központi idegrendszer érintettsége gyakran fordul
elô mind primer, mind szekunder antifoszfolipid-
szindrómás gyermekek között. Az antitestekkel össze-
függésbe hozható agyi ischaemiák prevalenciája
16–76%-ig tehetô99, 100.
Ötvennyolc gyermeken végzett vizsgálat szerint a
gyermekkori ischaemiás stroke kialakulásáért a
thrombophilia markerei közül csupán a Leiden-mu-
táció és az antifoszfolipid-szindróma tehetô bizonyí-
tottan felelôssé100. Gyermekkori sinus venosus throm-
bosisokat vizsgálva a kardiolipin antitesteket találták
a legfontosabb thromboticus faktoroknak101. Mind-
ezen eredmények birtokában gyermekkori stroke
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esetében indokoltnak látszik az antifoszfolipid szind-
róma keresése. 
A stroke-on kívül egyéb neurológiai eltérés, vala-
mint az antifoszfolipid-szindróma összefüggésére ki-
terjedt vizsgálatok hiányában ez idáig kevés bizonyí-
ték van gyermekkorban. Azonban néhány megfigye-
lés a choreát, az epilepsziát és a migrént is összefüg-
gésbe hozza az antifoszfolipid-szindrómával102, 103.
Terápia
Mivel a gyermekkorban elôforduló antifoszfolipid-
szindrómáról is keveset tudunk, még viták folynak a
kezelés körül. Néhány kérdésben azonban már kon-
szenzus alakult ki. Mivel csak igen ritka esetben talál-
kozunk thrombosissal a tünetmentes, antifoszfolipid
antitestre pozitív gyermekeknél a jövôben, az ô pre-
ventív gyógyszeres kezelésüktôl eltekintünk92, 104. Nem
ismertek adatok a tünetmentes gyermekek szalicilát-
prevenciójának hasznosságáról, ismert azonban e
gyógyszert szedôk fokozott vérzéses rizikója játék, il-
letve sport közben. Subcutan heparin profilaktikus
adása csupán egyéb indok – hosszú immobilizáció,
mûtéti elôkészítés – esetén kerül szóba.
Adolescens korúak rizikójának elemzése során
mindig figyelembe kell venni az esetleges dohányzást
vagy orális kontraceptívumok szedését.
SLE vagy egyéb autoimmun megbetegedések egy-
idejû jelenléte esetén a thrombosiskészséget az alap-
betegség is fokozza55. Ilyen esetekben indokolt a kis
dózisú (napi 3–5 mg/ttkg) acetilszalicilsav adása,
még enyhe haemolyticus anaemia vagy thrombo-
cytopenia mellett is88.
A manifeszt antifoszfolipid-szindrómás, thrombosis-
ban szenvedô gyermekek kezelése nem különbözik a
felnôttekétôl. A betegeket ilyenkor antikoagulálásban
kell részesíteni. Ez heparinnal kezdhetô, majd orális
szerre váltandó. Egyetértés van abban, hogy ilyen ese-
tekben a hosszú távú antikoaguláns terápia igen ered-
ményes a késôbbi thromboticus epizódok megelô-
zésében, ennél fogva minden ilyen esetben alkalma-
zandó. Nem ilyen nagy az egyetértés viszont abban,
hogy ez a terápia vajon mennyi ideig szükséges, illetve
milyen dózisokat alkalmazzunk. Mérlegelve a throm-
bosisok visszatérésének kis valószínûségét, valamint a
vérzéses szövôdmények fokozott lehetôségét, közepes
erôsségû antikoaguláns terápia javasolható, 2–2,5-es
INR-értéket megcélozva92, 104. Az antikoaguláció hosz-
száról még megoszlanak a vélemények.
Az antifoszfolipid katasztrófa szindróma terápiája a
vascularis okklúziók kiterjedésétôl, valamint a sziszté-
más gyulladásos reakció fokától függ. A kezelés alap-
ját a folyamat progressziójának minden lehetséges
ponton való fékezése alkotja, így az alapbetegség
adekvát kezelése mellett hatékony antikoaguláns te-
rápia, továbbá plazmaferézis, illetve intravénás im-
munglobulin adása105. A kezeléshez tartozik még az
intenzív monitorozás, a létfenntartó kezelés – légzés-
és keringéstámogatás –, a hemodialízis106.
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